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РЕЗЮМЕ 
На сегодняшний день врожденные пороки сердца (ВПС) занимают одно из ведущих мест среди 
всей врожденной патологии. Частота ВПС достигает 2,4–14,2% на 1 000 новорожденных. Аномалия 
Эбштейна – редкая и сложная патология, клиническая картина которой может проявляться в любом 
возрасте. Медикаментозное лечение пациентов с ýтой патологией малоýффективно. Предпочтение в 
данном случае следует отдать хирургическому лечению. Для кардиохирурга важно знать основные 
методы коррекции ýтой патологии, их преимущества и недостатки. 
В литературном обзоре показана ýволюция методов хирургических коррекции аномалии Эбштейна 
с середины XX в. по настоящий момент. Дано описание хирургической техники основных способов 
пластики трикуспидального клапана, оказавших влияние на развитие хирургии аномалии Эбштейна.  
Ключевым моментом для успешной пластики клапана становится объем ткани створки, который 
возможно отделить от стенки правого желудочка. Приведен опыт выполнения протезирования и 
пластики трехстворчатого клапана. Наиболее многообещающим методом на сегодняшний день явля-
ется «конусная» реконструкция. Таким образом, существует необходимость поиска новых методов 
и модификации уже имеющихся. Работы, направленные на их усовершенствование и устранение 
недостатков, являются перспективными.
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ВВЕДЕНИЕ
Аномалия Эбштейна (АЭ) – редкий врожден-
ный порок сердца «синего» типа, частота встре-
чаемости которого – 5,2 случая на 100 тыс. но-
ворожденных, что составляет около 1% от всех 
врожденных пороков сердца [1–3]. Wilhelm 
Ebstein впервые описал данную патологию в 1866 г. 
при аутопсии умершего от хронической сердеч-
ной недостаточности девятнадцатилетнего паци-
ента Josef Prescher. Работая помощником врача 
и прозектором, он публикует свою статью, в 
которой описывает данный клинический слу-
чай [4]. В нашей стране первое описание ýтой 
патологии принадлежит А.А. Елашевичу (1925). 
Термин «аномалия Эбштейна» как обозначение 
нозологической единицы впервые был введен в 
литературу в 1937 г. W. Yater и M. Shapiro, опи-
савшими в своей статье 16 клинических случаев 
данного порока [5].  Средняя продолжительность 
жизни при естественном течении заболевания, по 
данным различных авторов, составляет до 50 лет, 
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при ýтом 80–87% летальных исходов приходится 
на возраст 30–40 лет. В последние годы возрос 
интерес хирургического сообщества именно к 
пластическим операциям при АЭ, поýтому цель 
литературного обзора состоит в описании воз-
можных хирургических подходов для коррекции 
ýтой аномалии.
На сегодняшний день нет однозначного мнения 
относительно ýтиологии порока. Большинство 
исследователей склоняются к мультифакторной 
природе данного заболевания. Эмбриональное 
развитие трикуспидального клапана (ТК) начина-
ется с 5-й нед внутриутробного развития. Уста-
новлено, что именно в ýтот период происходят 
нарушения закладки сердечного геля между мио-
кардом желудочка и ýндокардом, которые приво-
дят к нарушению процесса деламинации, т.е ýм-
брионального отделения ткани створки от ткани 
правого желудочка (ПЖ) [6]. 
Для АЭ характерны следующие особенности 
(рис. 1) [7]. 
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Первая особенность – ýто сращение створок 
с миокардом желудочка. Как правило, перед-
няя створка больше деламинирована от стенки 
желудочка, а задняя и септальная створки де-
ламинированы минимально.  В самых тяжелых 
случаях септальная створка представляет собой 
гребень соединительной ткани. Вторая – передне- 
апикальное смещение функционального кольца 
ТК (место перехода атриализованной части же-
лудочка в истинный правый желудочек с нор-
мальной деламинацией створок) по направлению 
к выводному отделу ПЖ. Третья характерная 
черта – избыточность ткани передней створ-
ки (парусообразная створка), ее фенестрация и 
ограничение подвижности между створкой кла-
пана и ПЖ за счет соединения хордами. Четвер-
той особенностью является наличие истонченной, 
дилатированной и акинетичной части ПЖ (атри-
ализованная часть), причем количество волокон 
миокарда в ýтой области значительно меньше, 
чем в норме [8]. И пятым признаком является 
расширение истинного (анатомического) фиброз-
ного кольца ТК.  По мере увеличения спектра 
тяжести фиброзная трансформация створок из 
их мышечных предшественников в процессе ýм-
бриогенеза усиливается [9, 10]. При АЭ изменена 
структура миокарда ПЖ с меньшим количеством 
волокон миоцитов, ядра миоцитов смещены под 
сарколемму, а также нарушены Z-полоски сар-
комеров, поýтому ýту аномалию можно считать 
миопатией желудочка [11]. 
Наиболее частый сопутствующий порок – де-
фект межпредсердной перегородки (42–60% слу-
чаев), реже встречаются дефект межжелудочко-
вой перегородки, транспозиция магистральных 
сосудов и стеноз легочной артерии [10]. Из-за 
недоразвития истинного фиброзного кольца 
функционируют дополнительные проводящие 
пути, которые клинически проявляются синдро-
мом Вольфа – Паркинсона – Уайта в 7–30% слу-
чаев [12, 13]. 
В 1988 г. A. Carpentier [14, 15] (рис. 2) 
предложил следующую классификацию аномалии 
Эбштейна. 
Рис.  2. Типы аномалии Эбштейна [14]:  тип А – объем 
истинного ПЖ удовлетворительный;  тип B – имеется 
большой атриализованный компонент ПЖ, а передняя 
створка ТК свободно перемещается; тип C – передняя 
створка ТК ограничена в своем движении и может 
служить причиной обструкции в выводном отделе 
ПЖ; тип D – почти полная атриализация желудочка за 
исключением небольшой части выводного отдела ПЖ 
В российских клинических рекомендациях 
дополнительно выделена крайняя форма АЭ – 
тип E: сросшиеся передняя, задняя и септальная 
створки клапана вместе с приточным отделом 
ПЖ образуют «трехстворчатый мешок». Стенка 
приточного отдела ПЖ истончена. Сообщение 
между «трехстворчатым мешком» (предсердие) 
и инфундибулумом (желудочек) чаще образова-
но узким отверстием в области так называемой 
передне-септальной комиссуры.
Естественное клиническое течение данной 
патологии зависит от степени дисплазии ТК и 
функции ПЖ. Несмотря на большой опыт хи-
рургического лечения, показания к оперативному 
вмешательству не определены. На сегодняшний 
день показания к оперативному лечению следу-
Рис. 1. Схема строения правого желудочка при 
аномалии Эбштейна: 1 – правое предсердие; 2 – атри- 
ализованная часть ПЖ; 3 – функциональная часть ПЖ; 
4 – анатомическое кольцо ТК; 5 – функциональное 
кольцо ТК
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ющие: снижение толерантности к физической 
нагрузке;  цианоз; прогрессирующая дилатация 
правых отделов сердца (кардиоторакальный ин-
декс более 60%);  дисфункция правого желудочка 
(фракция выброса ниже 30%, смещение межже-
лудочковой перегородки в сторону левого же-
лудочка);  дисфункция левого желудочка (сни-
жение фракции выброса ниже 50%, сниженный 
конечно-диастолический объем); предсердные 
аритмии.
Относительными противопоказаниями для 
коррекции, по мнению J. Dearani и соавт., явля- 
ются [16]: возраст старше 50 лет; легочная 
гипертензия тяжелой степени; значительное сни- 
жение функции левого желудочка (фракция вы- 
броса менее 30%); полное нарушение деламинации 
септальной и задней створок трикуспидального 
клапана, при ýтом деламинация передней створки 
составляет менее 50%.
Но за последние несколько лет принципиально 
изменился подход к показаниям для оперативного 
лечения. Поскольку практически всем пациентам 
рано или поздно требуется хирургическое 
вмешательство при ýтой патологии, коллектив 
авторов из клиники Mayo во главе с J. Dearani 
предлагают выполнять операцию, как только был 
диагностирован порок. Эта концепция основана 
на том, что с возрастом функция ПЖ ухудшается 
из-за перегрузки объемом и увеличивается 
вероятность правожелудочковой сердечной 
недостаточности в раннем послеоперационном 
периоде.
Имеются следующие варианты хирургической 
коррекции аномалии Эбштейна:
1. Двухжелудочковая коррекция (протезиро-
вание клапана (биологический или механический 
протез), пластика клапана).  
2. Полуторажелудочковая коррекция (пласти-
ка или протезирование клапана с выполнением 
двунаправленного кавапульмонального анасто-
моза).
3. Одножелудочковая коррекция (операция 
Starnеs).
До середины прошлого века лечение пациен-
тов с АЭ было исключительно консервативным. 
Результаты медикаментозной терапии не были 
значимыми, поýтому основной приоритет был 
за хирургической помощью. В настоящее время 
все операции выполняются на открытом сердце 
с применением аппарата искусственного крово- 
обращения и остановкой сердечной деятельности.
Большинство детей в новорожденном периоде 
не требуют хирургического вмешательства. Од-
нако при крайних формах порока с выраженны-
ми клиническими проявлениями в виде одышки, 
цианоза, тахикардии и при отсутствии ýффекта 
от терапии простагландином Е1 необходимо хи-
рургическое вмешательство. Дополнительно уси-
ливает правожелудочковую недостаточность и 
повышенное легочное сосудистое сопротивление, 
сохраняющееся в первые несколько недель жиз-
ни. Для оценки выживаемости таких пациентов в 
1992 г. разработана шкала GOSE (Great Ormond 
Street Echo) [17]. Индекс GOSE равен отноше-
нию суммы размеров правого предсердия и атри-
ализованной части к сумме левого предсердия, 
левого желудочка и функциональной части ПЖ 
(размеры камер сердца определяются в четырех-
камерной позиции). В зависимости от количества 
баллов определяется риск летального исхода при 
естественном течении порока (таблица).
Т а б л и ц а 
Шкала GOSE SCORE
Показатель SCORE, баллы Смертность, %
GOSE I <0,5 0 
GOSE II 0,5–0,99 10
GOSE III 1–1,49 44
GOSE IV >1,5 100
Если анатомия створок и желудочка не подхо-
дит для выполнения двухжелудочковой коррек-
ции, выполняют одножелудочковую коррекцию 
(рис. 3).  Впервые данная методика была пред-
ставлена V.A. Starnеs в 1991 г., 27 пациентов с 
процедурой Starnеs в 1989–2015 гг. проопериро-
вано в Children’s Hospital Los Angeles. 
  
Рис. 3. Операция Starnеs. Изображение модифи- 
цировано из [18]: 1 – иссеченная межпредсердная 
перегородка; 2 – фенестрация PTFE заплаты 4 мм; 
3 – заплата PTFE; 4 – коронарный синус
1
2
3
4
Бюллетень сибирской медицины. 2020; 19 (1): 190–202
194
Выполняется исключение из кровотока ПЖ 
путем фиксации к истинному фиброзному коль-
цу политетрафторýтиленовой заплаты с фене-
страцией 4 мм. При ýтом коронарный синус 
оставался на стороне правого предсердия. До-
полнительно иссекалась межпредсердная пере-
городка для формирования единого предсердия 
[18]. Легочный кровоток обеспечивался за счет 
модифицированного Блелок – Таусиг шунта. На 
следующем ýтапе гемодинамической коррекции в 
возрасте 3–6 мес выполняется двунаправленный 
кавапульмональный анастомоз, 2–4 лет – проце-
дура тотального кавапульмонального соедине-
ния. У новорожденных с крайней формой ано-
малии Эбштейна правый желудочек дилатирован 
и не способен функционировать адекватно для 
поддержания сердечного выброса, поýтому необ-
ходимо исключить ПЖ из кровотока [19, 20]. 
Наибольший интерес хирургов представляет 
двухжелудочковая коррекция путем пластики 
или протезирования клапана. Впервые протези-
рование ТК при АЭ выполнил C. Barnard в ЮАР 
(г. Кейптаун) в 1963 г. Çатем процедура была 
модифицирована кардиохирургами D. Ross и 
J. Somerville, которые в 1970 г. применили аор-
тальный гомографт, чтобы избежать необходи-
мости в антикоагулянтах [21]. В 1988 г. N. Kumar 
и B. Dubey использовали легочный гомографт 
для имплантации в трикуспидальную позицию. В 
СССР успешное протезирование клапана осуще-
ствил Г.М. Соловьев в 1964 г [22].
Протезирование клапана возможно с 
применением биологического или механическо-
го протеза [23].  Особенностью протезирования 
является то, что клапан располагается выше ис-
тинного фиброзного кольца ТК. Ткань створок, 
вызывающая обструкцию выводного отдела ПЖ, 
должна быть обязательно иссечена, а истинное 
фиброзное кольцо сужено до размера протеза. 
Атриализованная часть ПЖ также редуцируется. 
На заднебоковой стенке ткань обычно истончена, 
поýтому линия шва должна проходить ближе к 
предсердию во избежание повреждения правой 
коронарной артерии. Чтобы избежать повреж-
дения атриовентрикулярного узла, линия шва 
располагается выше коронарного синуса, соот-
ветственно дренирование венозной крови будет 
осуществляться в ПЖ.
 Среди методов хирургического лечения про-
тезирование клапана при данной патологии имеет 
значительные недостатки по сравнению с рекон-
структивной хирургией.  По данным M. Brown 
и соавт., отдаленные результаты 378 операций 
протезирования ТК составляют: 6% смертности 
в раннем послеоперационном периоде и 17% в 
первые 10 лет после. Частота репротезирования 
составила 41% за последующие 20 лет [24].
В 2007 г. H. Bartlett и соавт. в своем исследо-
вании описали результаты протезирования ТК у 
97 пациентов, средний возраст которых составил 
(2,9 ± 1,7) лет. Получили механический протез 
44 ребенка и 53 – биологический протез. В ре-
зультате 26 (27%) пациентов умерли в раннем по-
слеоперационном периоде. Среди осложнений в 
раннем послеоперационном периоде отмечалась 
полная атриовентрикулярная блокада у 13 паци-
ентов, которая потребовала имплантации води-
теля ритма. В группе с механическим протезом 
частота блокад была выше, чем в группе с био-
логическим (23 против 6%).  Тромбоз клапана в 
раннем послеоперационном периоде отмечался у 
пяти пациентов. Все ýти пациенты получили ме-
ханический протез. 
Протезирование ТК связано с высокой смерт-
ностью, особенно у детей до 1 года [25]. Çна-
чительным недостатком протезирования биоло-
гическими клапанами у детей также является их 
кальциноз, особенно в период активного роста 
и повышения уровня гормонов в крови. Необхо-
димость постоянного приема антикоагулянтов 
в случае имплантации механического протеза 
дает серьезные осложнения и ухудшает качество 
жизни маленьких пациентов [26]. Кроме того, с 
ростом ребенка возникает несоответствие раз-
мера протеза размерам камер сердца, что опять 
требует репротезирования с имплантацией про-
теза большего размера; применение же протезов 
у новорожденных детей невозможно. Согласно 
российским данным Ю.Н. Горбатых и соавт.,  не-
обходимость репротезирования в 10-летний срок 
достигает 45–60% [27].
Протезирование ТК оправдано только при не-
ýффективности или невозможности выполнения 
пластики, поýтому и возникла большая необхо-
димость в новых методах пластики клапана. 
Пионером в реконструкции клапана при АЭ 
можно считать K. Hardy, который в 1964 г. впер-
вые выдвинул концепцию воссоздания клапана 
из собственных редуцированных тканей ство-
рок, а также предложил исключать атриализо-
ванную часть желудочка [28]. В нашей стране 
первую попытку выполнить пластику клапана 
предпринял Е.Н. Мешалкин, использовав поло-
ску из айвалона для восстановления задней и 
септальной створок, но результат был неудовлет-
ворительным, и только в 1978 г. И.К. Охоткин 
реконструировал клапан. В 1979 г., взяв за основу 
концепцию K. Hardy, коллектив хирургов из кли-
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ники Mayo (США) под руководством профессора 
G. Danielson разработали наиболее совершенную 
для того времени методику (рис. 4).
Рис. 4. Хирургическая коррекция по методу G. Dani- 
elson (а–d). Изображение модифицировано из [29]
Оригинальный метод заключался в верти-
кальной пликации атриализованной части ПЖ, 
«подтягивания» функционального фиброзного 
кольца к истинному фиброзному кольцу при по-
мощи П-образных швов на прокладках, а также 
суживания фиброзного кольца по переднезадней 
комиссуре. Данная техника применима при усло-
вии достаточной мобильности передней створки 
трикуспидального клапана. В итоге формируется 
моностворчатый клапан [29]. M. Brown и соавт. 
применили метод G. Danielson у 182 пациентов. 
Смертность в раннем послеоперационном пери-
оде составила 5%, в течение 10 лет – 12%. Çа 
следующий 20-летний период наблюдения коли-
чество реопераций при ýтом методе – 36%. Эта 
операция долгое время не имела аналогов для 
коррекции разных типов АЭ.
Следующая техника была разработана немец-
ким хирургом F. Sebening. Суть данного метода 
заключается в перемещении папиллярной мышцы 
передней створки ТК ближе к межжелудочковой 
перегородке по направлению к истинному три-
куспидальному кольцу (рис. 5). Конечной целью 
данного метода является создание моностворча-
того клапана. При ýтом передняя створка, ко-
торая, как правило, мобильная, приближается к 
краю истинного фиброзного кольца [30].
Данный метод может сочетаться как с други-
ми способами создания компетентного ТК, так 
и применяться как самостоятельный метод [31].
В работе Takeushi Komoda (2007) применялась 
комбинация методов F. Sebening stitch и техники 
Hetzer (см. ниже).  В исследование были включе-
ны 28 пациентов. В группе из 11 человек приме-
нялась комбинация методов. Послеоперационное 
наблюдение осуществлялось в течение 32 мес. 
В группе с комбинацией методов в результате 
отсутствовала послеоперационная летальность, 
также не было реопераций [32, 33]. 
Техники G. Danielson и F. Sebening stitch были 
схожи и заключались в создании клапана за счет 
пликации тканей створки из желудочка. Они име-
ли положительные моменты, но приводили к де-
формации в области межжелудочковой борозды, 
что могло повлечь сдавление правой коронарной 
артерии и ее ветвей. Этот метод не получил широ-
кого распространения, поскольку был применим 
лишь у пациентов с типами А и B, когда ткань 
задней и септальной створки достаточно мобиль-
на, а передняя створка должна быть достаточной 
площади и не ограничена в движении хордами.
В 1988 г. французский кардиохирург A. Car- 
pentier впервые обратил внимание на возмож-
ность создания клапана с использованием соб-
ственных гипоплазированных тканей створок. 
В своей инновационной технике (рис. 6) он впер-
вые описал деламинацию передней и задней ство-
рок ТК путем рассечения фиброзированных хорд 
от стенок миокарда, начиная от высшей точки 
(функционального кольца). 
Рассечение фиброзированных хорд дает мо-
бильность тканям створки для последующего 
а          b
c          d
Рис. 5. Хирургическая коррекция по методу F. Sebening 
stitch. Изображение модифицировано из [31]: 1 – пе-
редняя створка; 2 – пликация задней створки
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распределения по всей поверхности истинного 
фиброзного кольца. Однако хорды, крепящиеся к 
сосочковой мышце, должны оставаться нетрону-
тыми, чтобы избежать пролапса створки. Çатем 
выполняются пликация атриализованной части по 
задней стенке ПЖ и сужение истинного фиброз-
ного кольца клапана. Ранее деламинированные 
створки пришиваются к истинному фиброзному 
кольцу с поворотом по часовой стрелке. Таким 
образом, создается бикуспидальный клапан на 
уровне истинного фиброзного кольца.  У взрос-
лых пациентов фиброзное кольцо дополнительно 
фиксируется с помощью каркасного опорного 
кольца. S. Chauvaud и соавт. докладывали о 9%-й 
летальности в раннем послеоперационном перио-
де и 13%-й летальности в течение 10-летнего пе-
риода. Количество реопераций составило 11% за 
следующие 20 лет [14]. 
Рис. 6. Хирургичекая коррекция по методу A. Carpentier (а–е). Изображение модифицировано из [14] 
Следующим вариантом вмешательства была 
техника немецкого кардиохирурга R. Hetzer, раз-
работанная в 1998 г. Автор описывает различные 
варианты пластики в своих работах, но ключевым 
моментом его техники становится шовная плика-
ция ТК. При ýтом задняя часть ТК сшивается с 
септальной частью. В некоторых случаях R. Hetzer 
предполагал создание клапана по типу double 
orifice (рис. 7). При ýтом ткани створок не мо-
билизуются для создания клапана, и атриализо-
ванная часть не плицируется; недостаточность на 
клапане снижается за счет уменьшения площади 
поверхности истинного фиброзного кольца [34]. 
Результаты лечения были опубликованы в 2015 г.: 
летальность составила 2,4% в раннем послеопе-
рационном периоде и 8,7% в течение 10-летнего 
периода. Количество реопераций составило 7,1% 
за следующий 20-летний период наблюдения [35]. 
В своих работах R. Hetzer описывал различные 
варианты сужения фиброзного кольца, но за ос-
нову принят метод сшивания передней и задней 
части фиброзного кольца.
В 2000 г. был опубликован метод C.J. Knott-
Craig, который применяется и в неонатальном 
периоде путем выполнения двухжелудочковой 
коррекции. C.J. Knott-Craig и соавт. выполни-
ли оперативное лечение в госпитале Оклахомы 
у 27 детей с АЭ, 22 из которых были новорожден-
ными. Первым ýтапом выполняется деламинация 
переднего края передней створки клапана для 
обеспечения ее подвижности. Çатем выполняется 
Рис. 7. Хирургическая техника double orifice (а–b). 
Изображение модифицировано из [34] 
а          b
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шов через доминантную сосочковую мышцу пе-
редней створки с привидением последней к меж-
желудочковой перегородке на противоположной 
стороне. Для ушивания расширенного фиброзно-
го кольца накладываются швы на передне-заднюю 
комиссуру клапана или через медиальную стенку 
коронарного синуса. Данный маневр обеспечи-
вает подтягивание сосочковой мышцы передней 
створки к противоположной стенке желудочка, а 
также дает большую свободу передней створке и 
увеличивает ее коаптацию. 
В оригинальной методике выполняется резек-
ция стенки правого предсердия в виде ýллипса. 
При ее выполнении в нижнем углу разреза следу-
ет быть осторожным, чтобы не повредить правую 
коронарную артерию, поскольку у новорожден-
ных граница атриализованной части желудочка и 
правого предсердия достаточно сложно различи-
ма. Çатем выполняется ушивание атриализован-
ной части ПЖ. Техника пластики ТК сходна с 
техникой G. Danielson, итогом которой должно 
быть создание моностворчатого клапана. Необ-
ходимым условием для выполнения является мо-
бильность передней створки клапана [36].
  Если передняя створка имеет множественные 
хордальные сращения, то при недостаточной длине 
створки возможно увеличение ее поверхности с 
помощью аутоперикардиальной заплаты [37]. 
Рис. 8. Хирургическая коррекция по методу C.J. Knott-Craig (а–с). Изображение модифицировано из [36] 
а    b       с
Çакрытие дефекта межпредсердной перего-
родки, как правило, выполняют с оставлением 
дефекта 4 мм. В неонатальном периоде шунт 
несет разгрузочную функцию для право-левого 
сброса при правожелудочковой сердечной недо-
статочности и повышенном легочном сосудистом 
сопротивлении, которое сохраняется у новоро-
жденных первые несколько недель жизни. 
 В 2001 г. арсенал хирургических вмешательств 
дополнила техника китайского кардиохирурга 
Q. Wu. Эта техника была направлена на улучше-
ние функции клапана за счет ткани задней створ-
ки. Q. Wu описывает технику следующим обра-
зом (рис. 9): мобилизуются задняя и септальная 
створки от стенок ПЖ, створки сшиваются и 
прикрепляются к уровню истинного фиброзного 
кольца, создавая при ýтом бикуспидальный кла-
пан. В некоторых случаях выполнялась пластика 
септальной створки аутоперикардиальной запла-
той. В данной технике вместо пликации атриали-
зованной части выполняется резекция треуголь-
ного лоскута правого желудочка [38, 39].
Рис. 9. Хирургическая коррекция по методу Q. Wu. Изображение модифицировано из [38]: a – первоначальный 
вид клапана (пунктиром указана граница деламинации); b – конечный вид клапана; c – ушивание атриализованной 
части; 1 – аутоперикардиальная заплата
а        b            с
По результатам доктора Q. Wu и соавт., ран-
ний и отдаленный послеоперационный периоды у 
34 пациентов протекали без осложнений. Недо-
статочность ТК была незначительной [40]. Приме-
нение данного метода имеет значительные огра-
ничения, поскольку при крайних формах ткань 
септальной и задней створок практически отсут-
ствует. При резекции атриализованной части и 
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ушивании обвивным швом повышается опасность 
послеоперационного кровотечения и поврежде-
ния правой коронарной артерии и ее ветвей.
Наиболее прогрессивным методом на сегод-
няшний день считается «конусная» реконструкция 
ТК. Впервые данный метод предложил бразиль-
ский кардиохирург J. da Silva в 1989 г. Основой 
для данной реконструкции послужила техника 
A. Carpentier [41]. На сегодняшний день наиболь-
ший опыт проведения «конусной» реконструкции 
накоплен в клинике Mayo (Рочестер, США). 
Хирургическая техника (рис. 10) осуществля-
ется следующим образом. Доступ к ТК осущест-
вляется через правую атриотомию после подклю-
чение аппарата искусственного кровообращения. 
Отделение передней створки начинают с 12.00 при 
условном применении циферблата к ТК, отступая 
от фиброзного кольца несколько миллиметров. 
Разрез продолжается по часовой стрелке в на-
правление к задней створке клапана. Фиброзные 
и мышечные сращения между передней створ-
кой клапана и правым желудочком рассекаются, 
освобождая ее. Это наиболее важный хирурги-
ческий прием в операции, поскольку от его ре-
зультата зависит максимальное количество ткани 
передней створки для последующей пластики. В 
некоторых случаях выполняют продольные раз-
резы на 1/3–1/4 длины от края передней створки, 
формируя так называемые неохорды для лучшей 
пропускной способности клапана в диастолу. 
Данный прием используется при невозмож-
ности отсепаровки края створки. После отсепа-
ровки передней створки переходят на заднюю и 
септальную створки, если ýто возможно. По за-
вершении процесса деламинации створок выпол-
няют продольную пликацию атриализованной ча-
сти ПЖ с сужением фиброзного кольца правого 
атрио-вентрикулярного клапана.  После плика-
ции мобилизованные ткани створок сшиваются, 
образуя единую створку, которая распределяется 
на 360° по окружности и фиксируется к истинно-
му фиброзному кольцу.
Рис. 10. Конусная реконструкция трикуспидального клапана. Изображение модифицировано из [42]: a – вид 
клапана до реконструкции; b – деламинация передней и задней створок; c – сшивание створок клапана; d – 
конечный вид клапан в виде конуса [41] 
a     b
c     d
Конусная реконструкция, описанная J. da Silva 
и коллегами, отличается от предыдущих мето-
дов вальвулопластики тем, что она ближе всего 
к «анатомической коррекции». Конечный резуль-
тат «конусной» реконструкции включает 360°-е 
распределение ткани ТК на уровне истинного 
фиброзного кольца. Это позволяет створкам ТК 
смыкаться подобно тому, как ýто происходит в 
нормальном клапане. Кроме того, восстановлен-
ный ТК присоединяется к истинному фиброз-
ному кольцу, так что точка крепления клапана 
теперь находится в нормальном анатомическом 
положении. Истонченная атриализованная часть 
ПЖ плицируется, таким образом устраняется ди-
скинетичная часть ПЖ. «Конусная» реконструк-
ция восстанавливает анатомию клапана лучше, 
чем любой вышеописанный метод, и может быть 
применима к широкому разнообразию анатоми-
ческих вариаций клапана, встречающихся с ано-
малией Эбштейна [42]. 
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Рис. 11. Двунаправленный кавапульмональный ана- 
стомоз в сочетании с «конусной» реконструкцией 
трикуспидального клапана: 1 – верхняя полая вена; 2 – 
двунаправленный кавапульмональный анастомоз; 3 – 
конусная реконструкция трикуспидального клапана; 
4 – нижняя полая вена
1
2
3
4
Результаты доктора J. da Silva и соавт. опи-
саны у 52 пациентов, прооперированных ýтим 
методом. Ранняя послеоперационная леталь-
ность составила 3,8%, за следующие 7 лет – 14%, 
за период наблюдения – всего 4 реоперации. 
C. Pizarro и соавт. сообщили о выполнении «ко-
нусной» реконструкции в неонатальном периоде 
двоим детям, и один ребенок был проопериро-
ван в возрасте до 1 года. Послеоперационной 
летальности не было, и наблюдение в течение 
1-го года показало положительную динамику 
по данным ýхокардиографии и рентгенографии 
грудной клетки. У всех пациентов сохранялся I 
функциональный класс и недостаточность ТК до 
1-й степени [43]. 
В статье K. Holst и J. Dearani (2018) приведены 
результаты лечения 235 пациентов с «конусной» 
реконструкцией и последующим десятилетним 
периодом наблюдения. В исследование вошли 
134 ребенка и 101 пациент старше 18 лет. В ран-
нем послеоперационном периоде был один ле-
тальный исход (0,4%), количество реопераций – 
14 (5,9%). Недостаточность на клапане в отдален-
ном периоде была в пределах 1–2-й степени, ста-
тистически значимо снизилась дисфункция ПЖ 
и уменьшилась апикальная диастолическая пло-
щадь ПЖ  [44].
M. Ibrahim и соавт. на примере 23 случаев 
«конусной» реконструкции показали снижение 
недостаточности на ТК и увеличение конечно-ди-
астолического объема  левого желудочка [45]. 
R. Lange и соавт. с помощью ýхокардиографиче-
ского исследования и магнитно-резонансной то-
мографии показали увеличение ударного объема 
и уменьшение размеров ПЖ через 6 мес после 
данного метода лечения [46].
В России данная методика активно применя-
ется в кардиохирургических клиниках г. Томска 
[47], Санкт-Петербурга [48], Самары [49]. В НИИ 
кардиологии г. Томска «конусная» реконструк-
ция стала применяться с 2011 г., за ýто период 
накоплено более 40 случаев ее выполнения. 
При сниженной функции ПЖ и неспособно-
сти адекватно обеспечивать легочный кровоток 
показано выполнение двунаправленного кава-
пульмонального анастомоза.  Метод выполняется 
следующим образом: отсекается верхняя полая 
вена от правого предсердия на 0,5–1 см выше ее 
устья (для исключения повреждения синусово-
го узла), правое предсердие ушивается. Правая 
легочная артерия рассекается вдоль, строго над 
верхней полой веной, и сшивается с отсеченной 
верхней полой веной [50, 51]. Функции анасто-
моза верхней полой вены и правой легочной 
артерии следующие: снижение преднагрузки на 
правый желудочек (в детском возрасте пример-
но на 1/2 венозного возврата и 1/3 во взрослом 
возрасте); увеличение преднагрузки на левый же-
лудочек (рис. 11).
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Хирургическое лечение аномалии Эбштейна 
является проблемой уже более полувека. По-
сле того как C. Bernard впервые заменил ТК на 
протез, появилось множество различных тех-
ник пластики ТК. Первые попытки пластики 
клапана были сделаны S. Hunter и W. Lillehei в 
1957 г. Протезирование клапана можно назвать 
«операцией отчаяния», когда хирург не в силах 
сконструировать новый клапан из собственных 
тканей. Существуют работы по применению соб-
ственной аутоперикардиальной ткани и примене-
нию костно-мозговых клеток – предшественников 
ýндотелиоцитов CD133+ в лечении АЭ.  В России 
данная методика разрабатывается в НЦССХ им. 
Бакулева под руководством академика Л.А. Бо-
керии [52]. 
Накопление опыта и совершенствование хи-
рургических методик привели к значительному 
прогрессу при лечении ýтого порока сердца. На 
сегодняшний день, по данным мировой литерату-
ры, методом выбора хирургического лечения АЭ 
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является «конусная» реконструкция, которая по-
казывает хорошие результаты как в ближайшем, 
так и в отдаленном послеоперационном периоде. 
Однако остаются дискутабельными вопросы о 
подходящей анатомии порока, о предельных воз-
можностях мобилизации ткани створки для про-
ведения коррекции, о показаниях для выполнения 
двунаправленного кавапульмонального анастомо-
за. Возможность выполнения «конусной» рекон-
струкции или другого вида пластики клапана при 
аномалии Эбштейна также зависит от анатомии 
клапанного и подклапанного аппарата. 
Важнейшей особенностью для выполнения 
пластики клапана является свободный, неприро-
щенный край передней створки клапана, из ко-
торой получают наибольший объем ткани. Вос-
становление клапана затруднено, если передняя 
створка сильно смещена к верхушке ПЖ и есть 
обширные фиброзные сращения створки клапа-
на с прилежащим миокардом.  В своей работе 
J. Stulak и соавт. указывают, что необходимыми 
условиями  для успешной коррекции являются: 
деламинация передней створки более 50% ее пло-
щади; наличие длинных хорд и сосочковая мыш-
ца, не вызывающая обструкции выводного отдела 
правого желудочка. Чем больше ткани возможно 
получить при отсепаровке створки от миокарда, 
тем меньший градиент и недостаточность на кла-
пане можно ожидать в итоге. 
Таким образом, «конусная» реконструкция 
считается наиболее «анатомической» из всех су-
ществующих (на сегодняшний день) видов кор-
рекции и может быть выполнена для широкого 
диапазона анатомических вариантов аномалии 
Эбштейна как в детском, так и во взрослом воз-
расте. 
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